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Fosforilase do glicogenio 


A enzima (proteina) fosforilase do glicogenio ou fosforolise esta presente na 
glicogenolise, degradando a molecula de glicogenio. O glicogenio e um polissacarideo de 
glicose (C 6 H 10 O 5 ) n fonnado a partir das liga^oes glicosidicas alfa 1-4 e alfa 1-6, sendo que 
algumas se ligam a uma proteina, a glicogenina. Essa enzima catalisa a rcagao de quebra do 
glicogenio, para isso a liga?ao glicosidica alfa 1-4 entre dois residuos de glicose, uma 
extremidade nao redutora e atacada por um Fosfato Inorganico (Pi), deslocando um residuo 
de glicogenio, formando a glicose-1-fosfato. Nao e necessario energiapara quebrar a liga?ao, 
pois ja parte de um nivel mais alto para um nivel mais baixo de energia, ou seja, nao 
consumindo ATP . 

A fosforolise remove os residuos de glicose das extremidades nao redutoras ate 
encontrar um obstaculo, as liga 9 oes alfa 1-6 que interrompe a sua a?ao. A glicogenio 
fosforilase apenas continua a partir da atividade de transferase da enzima desramificadora, 
remanejando um bloco de 3 glicoses para uma nova liga?ao de alfa 1-4, em seguida a unica 
glicose ramificada e removida pela enzima desramificadora deixando uma cadeia linear com 
todas as liga 5 oes alfa 1-4, portanto a glicogenio fosforilase volta a sua atividade. 

Essa enzima forma um homodimero (duas subunidades identicas): Cada centro catalitico 
inclui um piridoxal fosfato (PLP) ligado a lisina 680 da enzima. O piridoxal fosfato e um 
cofator essencial na rcagao da glicogenio fosforilase. 

As vantagens desta rea 9 ao atraves de um passo fosforolitico sao: 

- A glicose e removida do glicogenio em um estado ativado (fosforilada) e isto ocorre sem 
hidrolise de ATP. 

- Se a glicose saisse por hidrolise, para o Pi se ligar depois a glicose haveria gasto de energia, 
pois seria usado ATP. 

- O fosfato ligado a glicose prende ele na celula nao deixando ela sair da celula, pois 
momenta usar a glicose ela estara no musculo, logo o musculo tera mais glicose para ser 
usada. 

No tecido muscular se houver uma concentra£ao muito alta d e AMP, a 
probabilidade do AMP ligar -se a enzima fosforilase-B e ativa-la e grande, propiciando 
a quebra do glicogenio (rcgulacao alosterica). E ainda se a concentra?ao do ATP for 
muito grande ocorrera que, ao inves do AMP, o ATP ligar se ligara a enzima tornando 


esta inativa. Outra forma de regula 9 ao (hormonal ) e atraves da libera 9 ao do hormonio 
adrenalina que ira ativar a enzima fosforilase-B. No tecido hepatico havera a inativa 9 ao 
da enzima fosforilase -A caso a concentra^o da glicose n as celulas esteja muito alta 
(regula 5 ao alosterica). E a ativa 9 §o da enzima fosforilase -B podera ser efetuada com a 
libera 9 §o do hormonio Glucagon (regula 9 §o honnonal). 

Existem diversos problemas ligados ao metabolismo do glicogenio, principalmente a 
glicogenolise. Muta 9 oes em genes especificos e problemas na produ 9 §o de determinadas 
enzimas pode acarretar uma serie de doen 9 as conhecidas como: doen 9 as do armazenamento 
de glicogenio, ou glicogenoses. 

A doen 9 a do armazenamento de glicogenio numcro V tambem conhecida como 
doen 9 a de Mcadler, e hereditaria e autossomica recessiva. Causada por aproximadamente 130 
muta 9 oes no gene PYGM localizado na posh^ao 13.1 do cromossomo 11, e contem 
informa 9 ao para produ 9 §o da enzima glicogenio fosforilase muscular (miofosforilase). Uma 
das formas de diminuir as consequencias dessa doen 9 a que envolve caimbras intensas e alta 
fadiga ao se exercitar, e ingerir na dieta alimentos ricos em vitamina b6 como bananas e 
carnes como a de salrnao. 

No caso da doen 9 a do armazenamento de glicogenio tipo VI (doen 9 a de Hers) 
ocorrem pelo menos 107 muta 9 oes no gene PYGL, que contem informa 9 ao para produ 9 ao da 
enzima glicogenio fosforilase hepatica, e esta inserido na poshjao 22.1 do cromossomo 14. 
Essa doen 9 a tambem e autossomica recessiva e hereditaria, ela afeta principalmente crian 9 as 
e causa hepatomegalia, hipoglicemia e atraso de crescimento. O seu tratamento inclui uma 
dieta adequada para manuten 9 ao da glicemia. 

Pergunta 1 - Qual a vantagem da quebra pelo glicogenio fosforilase no lugar da quebra 
por hidrolise no miocito ? 

Pergunta 2 -Como ocorre a regula9ao da enzima glicogenio fosforilase envolvida na 
degrada9ao do glicogenio no tecido muscular e hepatico? 

Pergunta 3 -Quais os possiveis efeitos de muta9oes no gene PYGM (que contem 
informa9ao para produ9ao da enzima miofosforilase: responsavel pela quebra de 
glicogenio em glicose-l-fosfato no musculo)? 
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